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忆 患 者 男性 ，80 岁 ， 主 诉 “ 尿 色 加 深 1 月 ， 发 现 胆 
TPY, 、 胰 体 低 回声 1 周 ” 于 2016 年 3 月 5 日 收入 
JE ERES [oe EA PRI, 

L 现 病史 

患者 2016 F 2 月 无 明显 诱因 发 现 尿 色 较 前 加 深 ， 
汰 染 水 色 ， 不 伴 皮肤 黄 染 、 疤 痒 ， 大 便 为 黄色 软 便 ， 
无 发 热 、 腹 痛 ， 于 外 院 就 诊 查 血 常规 示 血 红 蛋 白 (he- 


HIRIDH (direct bilirubin, 

一 DBil) 29.5 kmol/L， 谷 氨 酰 转 肽 酶 (gamma glu- 
tamyl transpeptidase, GGT) 695 U/L, WEN 
(alkaline phosphatase, ALP) 313 U/L, 谷 丙 转氨酶 
(alanine aminotransferase, ALT) 113 U/L, R H cz 
酶 (aspartate aminotransferase, AST) 82 U/L; 红细胞 
沉降 率 (erythrocyte sedimentation rate, ESR) 37 mm/h; 
肿瘤 标志 物 示 糖 链 抗原 199 121. 10 U/ml, PEA, 
瘤 胚 抗原 、 糖 链 抗原 724 (-); 肝 、 胆 、 胰 、 脾 及 泌 
尿 系统 多 普 勒 超声 检查 示 肝 回声 不 均匀 ， 肝 右 叶 可 见 
约 7 mmx6 mm APE, JHSERE-E dS, MEE, E UON 
边 征 ” JE SEA AEK 7 mm， 肝 内 外 胆管 无 扩 
张 ， 胰 腺 形态 欠 规 则 ， 内 部 回声 不 均匀 ， 主 胰 管 无 扩 
张 ， 胰 体 见 42 mmx27 mm 低 回 声 ， 边 界 不 清晰 ， 形 态 
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RAW, ZEMER, MEK, MRA, RKR 
回声 ;进一步 行 胰腺 增强 磁 共振 成 像 (magnetic reso- 
nance imaging, MRI) + 磁 共振 胰 胆 管 造影 
resonance cholangiopancreatography, MRCP ) 提示 胰腺 
KIPIK, BRE Tl 低 信和 号、 脂肪 欠 清 ， 炎 症 可 能 ， 胆 
睹 壁 均匀 增 厚 ， 胆 总 管 (十 二 指 肠 上 上 段 及 后 段 〉 管 壁 
弥漫 性 环形 增 厚 伴 强 化 ， 肝 内 胆管 扩张 ， 肝 动脉 左前 
方 见 肿 大 淋巴 结 影 ， 考 虑 胆 总 管 管 壁 弥漫 性 增 厚 伴 强 
化 、 胆 管 瘤 可 能 、 胆 赛 炎 ; 行 上 腹部 增强 CT 扫描 提 
示 胆 总 管 管 壁 增 厚 伴 腹 部 淋巴 结 增 大 ， 不 除外 恶性 ， 
胰 头 形态 不 规则 ， 胰 腺 体 尾部 肿胀 。 肝 右 叶 血管 瘤 或 
异常 灌注 ， 肝 小 吉 肿 。 了 予 注射 用 头孢 哌 酮 钠 舒 巴 坦 钠 
治疗 无 明显 好 转 ， 拟 予 患者 行 胰 十 二 指 肠 切 除 术 ， 患 
者 及 家 属 拒绝 。3 月 初 开始 出 现 皮 肤 巩 膜 黄 染 ， 伴 皮 
肤 瘙痒 ， 尿 色 为 浓 茶 水 色 ， 便 色 无 明显 改变 ，1 次 /d。 
患者 于 我 院 门 诊 复查 血 生 化 提示 TBil 155.2 pmol/L, 
DBil 121.7 mmol/L, GGT 545 U/L, ALP 403 U/L, 
ALT 78 U/L, AST 86 U/L, Etk C- 反 应 蛋白 (hyper- 
sensitive C-reactive protein , hsCRP) 9.24 mg/L, fif 
抗原 199 98. 2 U/ml。 起 病 以 来 ， 患 者 精神 可 ， 能 够 正 
WER, KER, KEER, RELH E FE, 
1.2 既往 史 

BHE, ARAR MSE (无 后 遗 症 )、 慢 性 
胆 圳 炎 、 上 腰椎 管 狭 窄 病 、 过 敏 性 鼻炎 病史 。 发 现 糖尿 
病 半 个 月 , 空腹 血糖 最 高 (fasting blood glucose, 
FBG) 5.5 mmol/L, % Ja 2 小 时 血糖 (2hPBG) 13.8 
mmol/L， 糖 化 血红 蛋白 6. 80% 。 对 磺胺 类 药物 过 敏 。 
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1.3 个 人 史 及 家 族 史 

既往 职业 为 骨科 医生 ， 曾 频繁 接触 放射 线 ; 吸烟 
E50 余年 ， 现 2 支 /d; 饮酒 史 40 余年 , ERW 17 
年 ; 母亲 因 直 上 肠 癌 去 世 。 
1.4 入 院 查 体 
生命 体征 平稳 ， 全 身 皮 肤 、 巩 膜 黄 染 ， 左 颌 下 可 
触及 1 枚 直径 约 1 em 淋巴 结 ， 质 软 、 活 动 度 好 、 无 压 
痛 。 心 肺 查 体 无 特殊 。 腹 部 平 软 ， 无 压痛 、 反 跳 痛 及 
肌 紧 张 ， 肝 脾 肪 下 未 触及 ， 肝 区 无 压痛 、 印 击 痛 。 
JERE (-)。 腹 部 即 鼓 音 , 移动 性 浊音 (-). Wan 
音 正 常 ，3 次 /分 。 
1.5 实验 室 常 规 检查 

血 常规 、 尿 常规 、 姜 常规 + 潜 血 正常 ， 其 中 哮 酸 
性 粒 细 胞 比例 1.5%、 绝 对 数 0.11 x 10°/L, ESR 
84'Tim/h, hsCRP 7.82 mg/L， 复查 肝 功能 示 ALP 
284-U/L, GGT 299 U/L, TBil 155.2 pmol/L, DBil 
IZNI hmol/L， 血 清 淀粉 酶 及 脂肪 酶 正常 ， 糖 链 抗原 
199-08. 2 U/ml, MYS IgG 亚 类 测定 提示 IgG4 32. 5 g/L, 
1.6- 影像 学 检查 

:腹部 盆腔 增强 CT+ 胰 腺 三 维 重建 示 胆 总 管 管 壁 近 
金 称 环 形 增 厚 ， 下 端 管 腔 狭 窄 ， 增 强 扫描 明显 强化 ， 
锋 载 处 以 上 肝 内 外 胆管 明显 扩张 ， 胰 腺 呈 弥 漫 性 肿 
居于 脂肪 密度 影 增 高 ， 胰 腺 实质 呈 肝 静脉 延迟 强 
做 N 央 于 可 见 低 密度 圳 状 边缘 ， 胰 管 未 见 明 显 扩张 ， 
脾 散 脉 与 胰腺 关系 密切 ， 走 形 僵直 ， 中 段 管 腔 重度 狭 
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2P 放射 科 

患者 和 人 院 后 复查 MRCP 提示 肝 内 胆管 近 段 多 发 节 
BEBE SK, 左右 肝 管 分 又 处 、 肝 总 管 、 胆 总 管 近 全 
长 可 见 管 壁 明显 环 周 增 厚 ， 呈 短 T1 中 等 T2 信号 ， 弥 
散 加 权 成 像 呈 明 显 高 信号 ， 胰 内 段 管 腔 狭 窗 ， 壶 腹 段 
管 腔 基本 完好 ， 病 灶 呈 跳跃 式 ， 近 端 胆 管 受累 为 车 ， 
胰腺 弥漫 性 肿胀 ， 小 叶 间 隔 消 失 ， 胰 周 见 TI 低 信和 号、 
T2 中 低 信 号 包 鞘 ， 胰 尾 周围 包 鞘 呈 长 T2 水 肿 信 号， 
胰腺 实质 TY 信号 不 均匀 减低 ,信和 号 减低 区 域 对 应 弥 
散 加 权 成 像 信号 增高 ， 表 观 弥散 系数 减低 (图 2)。 结 
合 患者 腹部 CT， 从 影像 学 上 ， 考 虑 胰腺 及 胆道 系统 形 
态 及 信号 异常 ， 符 合 免疫 相关 疾病 。 
2.2 核 医 学 科 

正 电子 发 射 断层 显 像 /计算 机 体 层 成 像 (positron 
emission tomography/computed tomography, PET/CT ) 
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图 1 腹部 盆腔 增强 CT 及 胰腺 薄 层 扫描 ， 见 胰腺 呈 弥 漫 性 
肿 大 (A, A), ， 周 围 脂 肪 密度 影 增高 ， 脾 静脉 中 
彼 管 腔 重 度 狭 窗 ， 胆 总 管 管 壁 全 程 环形 增 厚 ， 下 端 
管 腔 狭窄 (B, REK), ， 狭 窄 处 以 上 肝 内 外 胆管 明显 
扩张 


图 2 ” 磁 共 振 胰 胆管 造影 
A. 横断 面 ( 胰腺 弥漫 性 肿胀 ); B. 冠状 面 ( 胰 管 多 发 
节 段 管 腔 轻 微 狭窄 ， 呈 “ 胰 管 穿 通 征 ”， 箭 头 ) 


提示 肝 内 胆管 明显 扩张 ， 放射 性 分 布 不 均匀 ， 左 右 肝 
管 及 胆 总 管 放 射 性 摄取 明显 增高 ， 最 大 标准 摄取 值 
(maximum standard uptakevalue, SUVmax) 6.1~ 6.4, 
胆 总 管 增 粗 ， 放 射 性 摄取 增高 ， 范 围 约 1.5 cmx 


TIR 


RE, MEDUR 199 升 高 ， 胰 胆管 狭窄 ， 胰 腺 肿胀 
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1.8 cmx2.3 cm, SUVmax 6.1。 胰 腺 体积 略 增 大 ， 放 
射 性 摄取 弥漫 性 增高 ，SUVmax 5.3， 肝 门 区 、 腹 主动 
脉 旁 可 见 数 个 小 结 节 ， 约 0.2~0.4 em， 放 射 性 摄取 略 
增高 ，SUVmax 1.2~1.9。 考 虑 胰腺 弥漫 性 肿胀 伴 代谢 
增高 ， 胆 总 管 、 左 右 肝 管 代谢 异常 增高 ， 肝 门 及 胰 周 
代谢 增高 淋巴 结 ， 自 身 免 疫 性 炎 性 疾病 可 能 ， 亚 性 疾 
病 不 除外 。 
2.3 消化 内 科 

患者 入院 后 进一步 完善 超声 内 镜 检查 (endoscopic 


AIP 分 为 1、2 两 型 ， 区 别 主要 在 于 1 型 中 更 常见 血清 
IgG4 升 高 及 其 他 器 官 受 累 ， 而 二 者 的 确定 诊断 均 需 依 
靠 组 织 学 ， 即 1 型 为 淋巴 浆 细胞 性 硬化 性 胰腺 炎 、2 
型 为 特 发 性 导管 中 心性 胰腺 炎 ; 1 型 AIP 属 IgGA-RD 
范畴 ， 而 2 型 AIP 则 不 属于 ， 其 多 合并 炎 性 肠 病 ' 。 
(2) 胆管 病变 方面 ， 国 际 共识 将 硬化 性 胆管 炎 分 为 原 
发 性 硬化 性 胆管 炎 ( primary sclerosing cholangitis, 
PSC), 、IgG4-SC、 继 发 性 硬化 性 胆管 炎 ( secondary 
sclerosing cholangitis, SSC) 三 类 ， 并 依据 病变 累及 的 


ultrasonography, EUS) 提示 胰腺 体 、 尾 边界 欠 光 整 ， 
似 可 见 包 鞘 样 改变 ， 实 质 回 声 减 低 ， 内 部 回声 不 均 ， 
胰 管 未 见 扩 张 ， 胰 头 饱 满 ， 实 质 回声 减低 ， 内 部 回声 
不 均 ， 可 见 片 状 强 回 声 ， 未 见 明确 占 位 ， 所 见 胆 总 管 
壁 对 称 性 明显 增 厚 ，$.9 mm， 呈 “三 明治 征 ”， 胆 管 
内 可 见 絮 状 物 ， 胰 周 见 大 小 1.0 cm 肿 大 淋巴 结 ， 考 虑 
符 合 自身 免疫 性 胰腺 炎 (autoimmune pancreatitis , 
A 人 Pj 、 自 身 免疫 性 硬化 性 胆管 炎 改 变 。2011 年 TgG4 
Ape tue 病 (IgG4-related disease, IlgG4-RD) 综合 诊 
BODEN: (1) 一 个 或 多 个 器 官 存在 典型 的 弥漫 性 / 
局 陨 性 肿 大 或 团 块 ; (2) 血清 IgG4 水 平 增高 (> 
ISD mg/L); (3) 组 织 病理 学 特征 ，D 弥 漫 性 淋巴 浆 
纳 出 浸润 及 纤维 化 ，@IgG4 阳性 浆 细胞 温润。 确诊 ， 
JCXBAR TE (1) + (2) + (3); 可 能 性 大 : 上 述 条 件 
(人 N+ (3), TAE: 上述 条 件 (2) + (3) 。 且 均 需 排 
除 恶性 肿瘤 、 结 缔 组 织 病 及 其 他 临床 表现 与 IgG4-RD 
相似 的 疾病 ]。 该 患者 因 EUS 下 表现 典型 ， 符 合 
BOERD 表现 ， 故 未 进一步 型 细 针 穿刺 活检 。 结 合影 
像 党 及 血清 学 检查 ， 考 虑 IgG4 相关 自身 免疫 性 疾病 可 
能 号 ， 需 完善 行 甲状 腺 、 洗 腺 等 外 周 腺 体 超声 明确 病 
变 票 及 范围 。2015 年 国际 首 个 IgG4-RD 诊治 和 管理 共 
识 指 南 声明 ， 在 无 禁忌 的 请 况 下 ， 对 于 所 有 活动 性 、 
未 治疗 IgGA-RD 患者 ， 糖 皮质 激素 是 诱导 缓解 的 一 线 
药物 (站 。 建 议 完善 结核 感染 了 T 细胞 斑点 试验 、 巨 细胞 
病毒 DNA、EB 病毒 DNA、 胸 部 CT 以 除外 感染 ， 之 后 
可 考虑 使 用 激素 治疗 。 
2.4 风湿 免疫 科 

患者 以 黄 冯 起 病 ， 影 像 学 提示 胰 胆管 多 发 节 段 性 
狭窄 伴 扩张 、 胰 腺 弥漫 性 肿胀 ， 另 有 腮腺 可 疑 受累 证 
据 ， 血 清 学 提示 IgG4 明显 升 高， 目前 考虑 IgG4-RD 中 
的 AIP+IgG4 相关 性 人 硬化 性 胆管 炎 (IgG4-related scle- 
rosing cholangitis, IgG4-SC), ， 需 与 其 他 免疫 相关 疾病 
鉴别 : (1) AIP 方面 ，2011 年 提出 的 诊断 标准 国际 共 
识 要 求 从 胰腺 实质 影像 、 胰 管 影像 、 血 清 学 指标 、 其 
他 器 官 受 累及 组 织 学 共 5 个 方面 做 出 ATP 诊断 5 ， 


范围 将 IgG4-SC 分 为 4 01, SSC 常 有 细菌 性 胆道 炎 
钙 、 胆 道 畸形 、 酒 精 、 缺 血 等 促 发 因素 ，] 型 IgG4-SC 
主要 累及 低位 胆管 、 需 与 胰 头 瘤 、 胆 管 下 端 癌 、 人 慢性 
胰腺 炎 鉴 别 ，2 型 IgG4-SC 需 与 PSC 相 鉴别 ，3、4 型 
IgG4-SC 主要 累及 高 位 胆管 ， 需 与 高 位 胆管 癌 、 胆 宫 
癌 鉴 别 。PSC 无 血清 IgG4 升 高 ， 且 内 镜 下 逆行 胰 胆管 
造影 术 /MRCP 常 可 见 肝 内 胆管 带 状 、 串 珠 状 、 树 枝 状 
狭窄 及 各 室 样 隆起 ， 而 IgG4-SC 则 常 表现 为 (K) 节 
段 性 狭窄 或 胆 总 管 下 段 狭 窄 (图 3)。 该 患者 在 胰腺 实 
质 影 像 、 胰 管 影像 、 血 清 学 指标 、 其 他 器 官 受 累 4 个 
方面 符合 1 型 AIP 诊断 ， 血 清 学 及 影像 学 方面 符合 
leG4-SC 诊断 ， 故 目前 考虑 IgG4-RD 可 能 ， 不 能 完全 
明确 。 因 胰腺 、 胆 管 获取 病理 组 织 难度 及 风险 大 ， 可 
评估 患者 有 无 外 周 淋 巴结 及 省 腺 受累 ,车 有 则 可 行 外 
周 淋巴 结 或 泛 腺 穿刺 以 获得 组 织 学 证 据 ， 以 明确 
IgG4-RD 诊断 。 
2.5 基本 外 科 

患者 老年 男性 ， 病 程 1 AH, HEHE A kH 
确 ， 且 近期 发 现 血 糖 升 高 ， 伴 糖 链 抗原 199 升 高 ， 需 
高 度 警 惕 胰腺 癌 、 肝 外 胆管 癌 可 能 。 患 者 目前 已 完善 
相关 影像 学 检查 加 以 鉴别 ， 梗 阻 性 黄姜 常 导致 糖 链 抗 
原 199 假 阳 性 !'9 。 作 为 肿瘤 标志 物 ， 糖 链 抗原 199 对 
于 胰腺 癌 、 胆 管 癌 等 消化 系统 肿瘤 具有 协助 诊断 、 评 
估 可 切除 性 、 判 断 预 后 、 监 测 复发 转移 等 能 力 。1997 
PSC IgG3-SC 


PES 


图 3 原 发 性 硬化 性 胆管 炎 
A. 与 lgG4 相关 性 硬化 性 胆管 炎 ; B. 中 胆管 狭窄 特点 
示意 图 六 
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协 和 


(^ | Im mV 全 " 
x ChinaXiV 合 1 


A 


年 德国 学 者 通过 在 体外 培养 人 胆 赛 上 皮 细 胞 发 现 其 分 
泌 的 胆道 黏 蛋白 携带 糖 链 抗原 199 片段 且 黏 蛋白 促 分 
泌 素 可 增加 糖 链 抗原 199 水 平 !7) ， 回 顾 性 研究 表明 在 
良性 疾病 中 ， 糖 链 抗 原 199 水 平 大 致 与 血清 胆 红 素 水 
平 呈 正 相 关 ， 在 黄 盖 解除 后 绝 大 多 后 患者 糖 链 抗原 
199 水 平 将 恢复 正常 ， 而 恶性 肿瘤 中 则 不 存在 上 述 相 
关 关 系 ' 中 。 综 上 ， 患 者 下 一 步 可 转 入 消化 内 科 完 善 相 
关 检 查 ， 除 外 感染 后 考虑 使 用 激素 治疗 ， 监 测 TBil、 
IgG4 及 糖 链 抗原 199 水 平 ， 否 激素 治疗 无 效 可 考虑 行 
手术 探查 。 


3 第 一 次 讨论 后 处 理 


患者 转 入 消化 内 科 ， 完 善 相关 检查 ， 甲 状 腺 多 普 
MEER PREEZ RNE, MARRE KE 
TMicGBLPERIRETEAC) ; VERL YETER IUN F T 
站 欠 均 、 不 除外 炎 性 改变 ， 故 考虑 省 腺 受累 可 能 。 
TUS, USO T 细胞 斑点 试验 、 巨 细胞 病毒 
DNA. EB 病毒 DNA、 胸 部 CT 无 明确 感染 表现 及 证 
llis CT EJUS 40 mg/d 口服 ， 两 周 后 复查 TBil 246. 4 
5 umol/L, IgG4 32 500—19 700 mg/L, ESR 83— 


总 


33 im/h, hsCRP 9.7->1.06 mg/L。 后 患者 出 现 血糖 
天 (2hPBG 最 高 15.5 mmol/L) ， 同 时 WBC、 中 性 
炉 细胞 较 前 呈 进 行 性 上 升 (WBC 20. 03x10°/L, rut 
FIRME 15. 56x10?/L) ， 无 发 热 、 咳 嗽 、 咳 疾 ， 尿 频 、 


局 痛 ， 腹 痛 、 腹 洒 等 感染 征象 ， 胸 片 较 加 用 激素 前 无 
明 暑 变化 ， 完 善 血 涂 片 未 见 异 常 。 为 进一步 评价 糖 皮 
质 激素 治疗 反应 、 探 讨 白 细胞 升 高 及 血糖 控制 不 佳 原 
因 故 组 织 了 第 二 次 多 学 科 讨论 。 


4 第 二 次 多 学 科 讨 论 


4.1 消化 内 科 

患者 转 和 消化 内 科 病 房 后 应 用 糖 皮质 激素 治疗 ， 
Tbil, IgG4, ESR, hsCRP 均 呈 下 降 趋 势 ， 建 议 维持 目 
前 治疗 。 在 此 次 病程 初期 患者 发 现 血 糖 升 高 ， 且 在 激 
素 治疗 过 程 中 出 现 2hPBG 峰值 较 前 升 高 ，FBG 波动 在 
5.5~6 mmol/L, 2hPBG 波动 在 9~15.5 mmol/L， 由 于 
AIP 常 导致 胰腺 间 质 纤维 化 、 大 量 奖 细胞 浸润 进而 破 
坏 正常 胰岛 组 织 '， 且 糖 皮质 激素 的 应 用 亦 可 影响 糖 
尺 谢 导致 血糖 升 高 。 故 本 例 中 血糖 升 高 原因 除 考虑 2 
型 糖尿 病 外 ， 更 需 考 虑 AIP 相关 胰腺 内 分 记功 能 异常 
以 及 糖 皮 质 激素 相关 血糖 升 高 ， 可 继续 密切 监测 血糖 
变化 ， 若 随 着 病情 好 转 及 糖 皮 质 激 素 减 量 血糖 水 平 较 
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前 好 转 则 后 者 可 能 性 大 。 若 如 此 亦 需 警惕 胰腺 外 分 泌 
功能 异常 ， 如 出 现 脂肪 泻 等 情况 可 酌情 外 源 性 补充 
胰 酶 。 
4.2 风湿 免疫 科 

该 患者 糖 皮质 激素 反应 良好 ， 可 应 用 IgG4-RD 反 
应 指数 进行 评估 '”" 。 治 疗 方面 ， 糖 皮质 激素 作为 诱导 
缓解 的 一 线 药物 ， 该 患者 在 维持 初始 剂量 (40 mg/d) 
2~4 周 后 可 逐渐 减 量 , 减 量 方案 为 (1) 每 1~2 周 减 量 
5-10 mg 至 20 mg/d， 之 后 每 2 周 减 量 5 mg; (2) 每 
周 减 量 5 mg， 无 论 应 用 何 种 减 药方 案 ， 诱 导 缓解 的 总 
疗程 不 应 短 于 12 周 !31 。 关 于 是 否 需 在 初始 治疗 即 加 
用 免疫 抑制 剂 问题 ， 国 际 共 识 中 专家 存在 的 分 歧 较 
大 ，80% 的 日 本 专家 不 建议 在 初始 治疗 时 即 加 用 免疫 
抑制 剂 ， 但 亦 有 专家 建议 IgG4-RD 出 现 胰 腺 、 胆 道 同 
时 受累 ， 可 考虑 初始 治疗 即 加 用 免疫 抑制 剂 〈 硫 唑 味 
叭 50~ 100 mg 或 麦 考 酚 酯 0.75~1.Sg /次 /d) >. 该 患 
者 高 龄 ， 术 前 存在 梗阻 性 黄 疙 ， 胆 道 等 全 身 感 染 风 险 
高 ， 可 考虑 暂 不 加 用 免疫 抑制 剂 。 
4.3 血液 内 科 

患者 应 用 激素 后 出 现 WBC 升 高 ， 中 性 粒 细胞 为 
主 ， 单 核 细 胞 <1x10”/L， 完 善 血 涂 片 检查 未 提示 明 
显 异 常 。 应 用 糖 皮质 激素 后 ，WBC 升 高 常见 ， 以 中 
性 粒 升 高 为 主 ， 机 制 为 糖 皮 质 激素 影响 白细胞 与 血 
管 壁 间 的 黏附 ， 导 致 边缘 池 释 放 至 循环 池 ， 边 缘 池 
以 中 性 粒 细胞 为 主 ， 数 量 约 为 循环 池 之 中 性 粒 细胞 
数量 ， 本 患者 符合 上 述 数 量 关 系 。 激 素 应 用 后 感染 
风险 升 高 ，WBC 亦 可 上 升 ， 但 目前 ESR, hsCRP 等 
感染 指标 仍 呈 下 降 趋势 、 无 明确 感染 证 据 ， 建 议 再 
次 行 血 涂 片 检查 ， 密 切 监测 感染 迹象 ， 暂 无 需 调整 
激素 治疗 。 


IgG4-RD (138 AIP, IgG4-SC, HERE RÍE). 


kar xe BOB JE EHRE, Ig64, TBil, 
ESR, hsCRP 水 平均 较 前 下 降 , 但 TgG4 水 平 于 泼 尼 
松 减 量 至 25 mg/d 时 出 现 反 弹 〈 距 初始 治疗 11 周 ) ， 
而 其 他 指标 无 明显 上 升 趋势 (图 4)。 患 者 于 2017 
年 1 月 减 停 糖 皮质 激素 ，!1 年 后 随访 IgG4 波动 在 
20000 mg/L, R E HME, MEAE AR, TBL 
ESR, hsCRP 水 平 无 明显 上 升 ， 血糖 大 致 同 前 。2016 


BON, WEDIR 199 升 高 ， 胰 胆管 狭窄 ， 胰 腺 肿胀 


i 


e 
Chinay Ade HAI 
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年 5 月 及 2016 年 10 月 复查 MRCP 提示 肝 内 外 胆管 病 
变 明 显 减轻 ， 肝 内 胆管 无 扩张 ， 管 壁 未 见 明 显 增 厚 ， 
胆 总 管 胰 内 段 残留 部 分 狭 窗 ， 胰 腺 较 前 明显 萎缩 变 
细 ， 胰 腺 实质 信号 改变 ， 炎 症 缓解 可 能 大 (图 5，6)。 


7 讨论 


本 例 患 者 以 肝 内 外 胆管 及 胰腺 病变 致 梗阻 性 黄姜 
为 主要 表现 ， 经 腹部 CT、MRCP 、PET/CT、EUS 等 多 


展 者 可 密切 观察 ， 对 于 需要 药物 治疗 的 IgG4-RD E 
者 ， 其 一 线 药物 为 糖 皮 质 激素 ,传统 免疫 抑制 剂 主要 
用 于 辅助 激素 减 量 、 维 持 疾病 稳定 或 用 于 复发 难 治 性 
患者 ， 极 少数 病情 严重 及 难 治 性 患者 可 使 用 利 妥 苷 
抗 治疗 ， 除 糖 皮 质 激 素 应 用 外 目前 均 无 充分 循 证 医学 
证 据 ， 而 长 期 高 度 纤 维 化 的 病灶 可 选择 手术 切除 。 
IgGA-RD 反应 指数 及 血清 IgG4, ESR, hsCRP 水 平 可 
用 于 评价 治疗 反应 和 随访 的 指标 。 

胰腺 及 胆道 为 IgG4-RD 常见 受累 部 位 ， 北 京 协 和 


项 检查 ， 使 用 经 验 性 激素 治疗 后 既 解 决 了 胆道 梗阻 的 
问题 ， 同 时 胰腺 弥漫 性 肿 大 也 有 明显 好 转 。 整 个 临床 
诊治 过 程 主要 围绕 IgG4-RD 的 诊断 、 与 胰腺 癌 、 胆 管 
癌 的 鉴别 诊断 、 糖 皮质 激素 及 免疫 抑制 剂 的 应 用 、 治 
疗 过 程 中 副 反应 的 处 理 及 随访 而 进行 。 

二 -TgG4-RD 是 近年 逐渐 被 认识 的 累及 全 喘 多 个 脏 峰 


医院 对 于 346 例 IgG4-RD 患者 的 临床 特征 进行 分 析 ， 
结果 显示 所 有 患者 中 胰腺 受累 率 为 38.4% ( 男 
41.7%、 女 31.9%)、 胆 道 受累 率 为 25.4% (B 
27. 8%、 女 20.796) ， 该 比例 与 国外 报道 均 存 在 统计 
52551, 。IgG4-RD 的 胰腺 受累 主要 表现 为 1 型 ATP, 
我 院 报道 了 中 国 最 大 的 单 中 心 AP 人 研究， 总 结 194 例 


的 慢性 炎 性 伴 纤维 化 风湿 免疫 性 疾病 ， 主 要 表现 为 受 
丑 敬 官 弥漫 /局 灶 性 肿 大 硬化 伴 血清 IgG4 升 高 ， 病 理 
Mau sz tp Hop ur IL IgG4 阳性 浆 细 胞 温润" 。 诊 
Wis HIC 2011 年 TgGA-RD 综合 诊断 标准 中 ， 治 疗 
方面 强调 个 体 化 ， 症 状 轻 、 浅 表 器 官 受累 且 无 明显 进 
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1 型 AIP 中 42.3% 的 患者 合并 其 他 需 官 受累 表现 ， 其 
中 最 常见 的 胰 外 受累 即 为 IgG4-SC (47.6%), Z% 
例 中 IgGA-RD 累及 髓 官 即 为 胰腺 、 胆 道 ， 腮 腺 受累 可 
能 。 我 院 也 进行 过 关于 36 例 IgG4-SC 的 回顾 性 研究 ， 
发 现 胆管 病理 的 阳性 率 并 不 理想 ， 而 EUS 下 发 现 非 狭 
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图 4 糖 皮质 激素 ( 泼 尼 松 ) 治疗 反应 趋势 图 (灰色 实现 及 虚线 代表 正常 值 ) 
A. IgG4 及 TBil 对 于 糖 皮质 激素 OREM) 治疗 的 反应 ; B. ESR 及 hsCRP 对 于 糖 皮质 激素 治疗 的 反应 
TBil: 总 胆 红 素 ; ESR: 红细胞 沉降 率 ; hsCRP: 超 敏 C- 反 应 蛋白 


图 5 患者 于 初始 治疗 后 9 周 MRCP 检查 
A. 胰腺 肿胀 程度 减轻 ，B. 胰 胆 管 狭窄 程 度 减轻 


6 患者 于 初始 治疗 后 28 周 MRCP 检查 
A. 胰腺 形态 基本 恢复 正常 ; B. 胰 胆 管内 径 基 本 恢复 正常 
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^E BEIE E REM] ^] 86 EUIS e ea ER HA LU 。 

另外 ,从 外 科 方 面 着 眼 , 拟 诊 胰 头 或 胆管 下 段 恶 怕 
肿瘤 考虑 行 胰 十 二 指 肠 切 除 术 时 ,尽量 做 好 完备 的 辅 
助 检查 ,必要 时 需 经 EUS 或 ERCP 完善 组 织 活 检 , 可 最 
大 程度 明确 诊断 而 避免 不 必要 的 手术 创伤 。 一 项 病例 
总 数 为 2439 的 荟 莹 分 析 显 示 , 行 胰 十 二 指 肠 切 除 术 的 
病例 中 病理 结果 为 良性 为 225 例 (9% ) ,而 良性 病理 结 
果 中 30~43% 为 AIPI 。 另 有 一 项 纳入 274 例 行 胰 十 
二 指 肠 切 除 术 患者 的 回顾 性 研究 显示 ,23 例 术 后 病理 
为 良性 ,其 中 包括 AIP 6 例 ( 占 良性 病例 总 数 的 26. 1% ) 、 
IgG4-SC 1 例 ( 占 puis! ABS 4.396) 3, AR SIE 
慢性 胰腺 炎 硬化 性 胆管 炎 等 疾病 ,IgG4-RD 如 能 早期 
及 时 诊断 ,可 经 过 糖 皮质 激素 治疗 得 到 很 大 程度 的 组 
解 ,因此 IgG4-RD 与 胰腺 癌 及 胆管 下 段 癌 的 鉴别 十 分 
必要 ,鉴别 流程 见 图 7。 
过 本 例 患者 的 多 学 科 协 作 ( multidisciplinary 
Al, MDT) ,从 各 专科 多 方面 提出 适 于 患者 的 诊疗 方 
宕 3 既 明确 诊断 ,也 解决 了 主要 临床 问题 ,凸显 MDT 模 
GISSEN 过 程 中 的 重要 作用 。 


Tu 


4 


CNIgc4-RD 临床 中 较 少见 寺 殊 之 处 在 于 该 病 起 病 
(E, ELE RAAAZ3 RUN REO. AIP , IgG4- 


对 激素 有 反应 
重新 评估 诊 册 


S 


身 免疫 性 


IgG4-RD :IgG4 相关 性 疾病 ;AIP : 
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IgG4-RD ( AIP/IgG4-SC) 与 胰腺 瘤 / 胆 管 下 段 癌 鉴 别 流程 图 ”9 
胰腺 炎 ;IgG4-SC :IgG4 相关 性 


确诊 IgG4RD 


SC 与 胰腺 癌 、 胆 管 癌 有 着 相似 的 临床 和 影像 学 表现 ,但 
术 前 全 面 而 精准 检查 ,适时 地 进行 MDT 讨论 ,加 强 对 
IgG4-RD 的 认识 和 了 解 ,对 于 明确 诊断 、 精 准 治疗 意义 
重大 。 该 患者 虽 有 肿瘤 标志 物 糖 链 抗原 199 升 高 、 
PET/CT 提示 病变 高 代谢 ,存在 恶性 病变 可 能 ,但 其 血 
清 IgG4 水 平 显 著 升 高 .MRI 及 EUS 提示 符合 IgG4-RD 
影像 学 改变 且 诊 断 性 糖 皮质 激素 治疗 有 效 ,最 终 将 我 
们 导向 了 IgG4-RD 的 正确 诊断 。 作 为 21 世纪 后 才 被 命 

名 的 风湿 免疫 性 疾病 ,相信 IgG4-RD 会 伴随 着 基础 免 
疫 学 进展 而 得 到 更 加 深入 的 研究 ”1 ,相信 随 着 多 学 


— 


科 、 多 角度 、 多 维度 研究 的 深入 ,我 们 对 于 IgGA-RD 在 
发 生机 制 ,诊断 流程 治疗 方法 及 病情 监测 等 方面 的 认 
识 会 有 更 大 的 进展 。 


肝胆 胰 外 科 医 师 应 进一步 强化 对 于 累及 肝胆 胰 
系统 的 少见 甚至 罕见 疾病 认识 ,与 放射 科 、 核 医学 科 、 
消化 内 科 、 内 分 泌 科 、 免 疫 内 科 等 多 学 科 的 协作 ,在 疾 
病 诊断 ,治疗 及 随访 工作 中 发 挥 着 巨大 作用 。 肝 胆 胰 
外 科 MDT 由 欧美 发 起 ,如 今 在 国内 也 进入 了 快速 发 
EM 目前 国内 多 数 胰腺 中 心 设 有 
套 的 MDT 团队 ,其 通过 提高 良 恶 性 病变 鉴别 率 , 最 
大 程度 降低 漏诊 M enn Z3. HEX MDT 的 
同时 ,我 们 需 对 纳入 病例 进行 合理 筛选 ,避免 不 必要 
的 医疗 资源 浪费 。 此 外 ,如 何在 我 国 将 MDT 常态 化 、 
全 面 提高 肝胆 胰 疾 病 诊 治水 平 仍 充满 挑战 。 
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硬化 性 胆管 炎 ;00I: 其 他 器 官 受累 


黄 让 ， 糖 链 抗原 199 升 高 ， 胰 胆管 狭窄 ， 胰 腺 肿胀 ”ChinaXiv 合 作 期 刊 
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